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PROLOGDO

Presento este sencillo trabajo con el deseo de -
superarme, de ampliar mis conocimientos sobre un tema -
que a mi juicio es muy interesante, un tema que Se ha -
tratado poca, y en el que quisiera fijar la atencién de
ustedes. Dentr¢ de la Patologia Oral que es tan exten-
sa ¢s un punto pequelfio, pers muy importante, importante
porque afecta la masticacién y la estética de nuestros_
pacientes, que provoca desajustes fisiolégicos y psico-
légicos en ellos.

Trataré en las siguientes péaginas los anteceden-
tes tanto histéricos como genéticos de esta alteraciébnm,
asi como sus caracteristicas en general, apoyada en el
estudio de una serie de casos, y asi dar una idea clara
de lo que representa esta alteracién, su etiologiay -
3us consecuencias. ’ :



TEMA I

HISTORTIA

DEFINICION.~ La Dentinogénesis Imperfecta es una
alteracidn genética autosdmica dominante, que afecta -
aproximadamente una persona por cada ocho mil de ellas;
presenta penetrancia variable, y afecta ambas denticio-
nes, Aungue el defecto reside en la dentina, otros te-
jldos dentales también son afectados, va aque se alteran
los tejidos del diente de origen ectomesenguimatoso.

Los primeros datos que s2 reportaron en la lite-
ratura datan del afio 1924, en que Naito reportd 7 casos
de Osteogénesis Imperfecta que por sw sintomatologia re
laciond con la Dentinogénesis Imperfecta; por lo que se
deduce que los primeros antecedentes sobre Dentinogéne-
sis Imperfecta, fueron encontrados al realizar estudios
en familias que padecian Osteogénesis Imperfecta,

Wilson y Steinbrecher (1929), publicaron wna sin
gular historia de una farilia a través de 5 generacio--
nes, que padecieron esta anomalia, el defecto se descu-
brid por el color especial de los dientes, debido a 1la
vdentina, que pensaron; tenia ese color a causa de anor-
malidades circulatorias y estructurales de la misma.

Examinaror. cortes dentales preparados por desgas
‘te, y pensaron que los conductos anormales que se exten
dian de la camara pulpar obliterada hacia la periferia,
probablemente contenian la distribucibn nerviosa y lin-
fatica de los dientes con sangre circulante, que podia
explicar la mala coloracién de 1z dentina, También, me -
diante la prueba de Bencidina, pare la sangre oculta, -



efectuada sobre un fragmento perfectamente lavado de la
dentina, probaron que existia sangre en la estructura.-
Por lo que dedujeron que la mala coloracidn de la denti
na es semejante a la pigmentacién hemorragica en el ca-
so de lesiones traumadticas de un diente.

Estos mismos investigadores, en otros estudios,-
encontraron el caso de un muchacho de 14 ados Tue pade-
cia esta alteracidn, el cual tenia sélo 2 diente: caria
dos, por lo que pensaron, que la incidencia de caries ~
=n esros dientes, no es mayor que en los dientes norma-
les, Adem&s encontraron que las ralces eran cortas, -~

que los dientes se fracturaban ficilmente, justamente -

debajo de la corona. Los dientes del hermano del pa- -
ciente mostraban hipoplasia semejante de las raices, el
foramen era normal, pero sin extenderse a la corona co-~
mo conducto amplic, y la parte superior del conducto es
taba completamente obliterada. Los dientes de la madre
no pudiercn investigarse, porgue ya los habla perdido.-
Se dijo que los habia expulsado gradualmente, tal vez -
por las anormalidades de s anatomiz, tenian poca ¢ nin
guna incidencia de caries,

Becks en 1931 examind casos de 0stcogénesis Im--.

perfecta y encontrd que las alteraciones patolégicas en
los dientes anteriores eraa mucho mas graves que en los
posteriores, gue eran casi normales, observd también -
que los dientes tenian esmalte de estructura normal, pe
ro de calcificacidén deficiente,

Noves (1935), en sus estudios, encontrd altera-~
das,,tanto la denticibn temporal como la permanente, y
observd que los dientes tenian color pardo azulado, y ~

‘que ¢l esmalte estaba normal. Su opinidén era que el as

pecto se debia a la dentina ati{pica y a la obliteracién
de la pulpa. : o

H
v
:
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Hodge y sus colaboradores (1936) realizaron estu
dios fisico-~guimicos en tejidos afectados, y encontra~-
ron gran cantidad de agna, aproximadamente 15:20, en lu
gar de 8:10; el contenido inorgénico era bajo 70:75 en
lugar de 80:85%, pero no habia variacidn en el conteni-
do normal de calcio y $isforo. También lac propiedades
fisicas estaban alter=adas; la microdureza de la Jdentina
era muy baja; reducida hasta en un 40% menos.

Skillen v Finn en 1938 efectuaron excelentes es-
tudios sobre lot aspectos fisico, quimico, histolégico,
radicgrafico y clinico, de 1o que ellos llamaron antes
que nacdie Dentina QOpalescente Herditaria y describieron
dientes de color café con " brille opalescente en los
que faltaba la camara pulpar, y todos los dientes en am
bas denticiones estaban afectados.

Los anélisis quimices estudiados por SXillen in-.
dicaban hipocalcificacibén con un alte contenido de agua
y bajo contenido orgénico, la relacidén de calcio a fos-
foro era casi normal.

‘Bl término Dentinogénesis Imperfecta fué ucado -
en primer lugar en 1939 por Roberts y Schour, cuando -~
descubrieron dientes cafés oplaescentes en pacienies -
con Osteoginesis Linperfecta, y sefialaron la similitud -
,dé estos dientes a los descritos por Skillen y Finn Co-
mo Dentina Oplaescente Hereditaria, Desde entonces el
término Dentinoginesic Imperfecta ha sido aplicade a -
las dos condiciones, ya qua hay carccterisvicas clini--
cas, radioyréficas y microscbpicas compartidas por -
e'las, pero nn hay evidencia genitica que involucre las
dos mutaciones zl mismo locus (sitio determinante gené- -
ticoe). Luas familias estudiadas indicaron gue estas dos’
- condiciones no ocurren dentro de la misma familia, vy =~
que pcr lo tanto no eiran variaciones de expresividad de-
los genes.
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En ese mismo afio Roberts y Schour estudiaron va- -

rios casos, de los que concluyen que la anomalia era he
reditaria, y presentan una genealogia que asciende des-
de 1763 y comprende 45 individuos, en los que se encon-
tré que esta afeccidén no se presenta en los hijos si no,
exliste visiblemente «n alguno de los padres, y pensaron
que por lo tanto era un caracter dominante, que debe es
perarse en relacidn l:1 en la descendencia, de los 45 -
miembros de la familia, 23 tenfan la anormalidad, y 22
estaban sanos.

Respecto a las caracteristicas de esos dientes -
afectados, encontraron que los gue no habian hecho erup
cidén, mostraban no solamente el contorano normal de la -
corona, sino también el contorno normal de la cémara -
pulpar, por lo cual dedujeron que los cambios clinicos
son principalmente un Ffendmeno posteruptivo, :

También observaron que el esmalte aunque origi--
nalmente depositado en cantidades normales, se rompia,~
desmenuzaba y desgastaba anormalmente por efecto de la

~abrasién, encontraron también que la principal altera--

cibén se presentaba en la dentina, la cual mostraba una
“translucidez de color ambarino u opalescente.

Rushton (1939), realizé amplios estudios en los_
que, segun dijo enrcontrd que los odontoblastos cesabéqw‘
pronto de producir fibras de Von Korff, cuando se depo-
sitaba la dentina. Este cambio ocurria de manera frag-

mentaria, y los defectos focales en la rapidez de forma

cidén de la matriz, producian en ella la inclusién de va
sos sanguineos. '

En 1940, Hursey y sus colaboradores estudiaron -
un grupe natural de personas racialmente aisladas con -
una inusitada incidencia de Dentinogénesis Imperfecta, -~

!
B
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e infoermé grandes variaciones en las manifestaciones de
lo que &1 llamé Displacia Dentinaria en los casos estu-
diados.

Lyons en 1940 sospechaba que en las familias in-
vestigadas por &l existia una herencia de tipo dominan-
te ligado al sexo, ya que encontrd un caso donde ia -
transmisién de la anomaliza por un hombre afectado fué -
hacia las 3 hijas, y a ninguno de sus cuatro rijos. -
Desafortunadamente investigd sélo a dos hermanos y en -
ellos establecié su tabla genealdgica, Por lo que no -
fué aceptada su teoria,

En 1942 Blattner, Heys y Robingor publicaron ob-
servaciones similares a las de Roberts y Schour (1939).

Gottlieb en 1946 afirmd que la fragmentacién del
esmalte era consecuencia de la ausencia de prolongacio-
nes citoplasmaticas, radicada en la capa més profunda_
del esmalte.

Ivancie (1953) observé la Dentinogénesis Imper--
fecta en un padre y su hijo, que no estaba asociada con
la Osteogéneczis Imperfecta, y encontrd que la dentina -
mas préxima al esmalte era normal, en tanto que la den-
tina circundante = la pulpa mostraba una disminucidn en
el mimero de tiibulos dentinarios, lo que segin é1 se de
be a una grave reduccién (determinada genéticamente) -
de Ta vida de los odontoblastos.

En 1954 Rusthon did a conocer sus nuevos estu- -
‘dios, yva que practicando radiografias descubrid por ca- .
~sualidad una anomalia dentaria muy parecida a la denti-
nogénesis imperfecta, en un joven de 21 afios. = El nom-- :
bré esta anomalia como Dientes en concha (shell teeth), =

Witkop en 1958 reazlizd investigaciones sobre e
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96,471 nifios escolares del Estado de Michigan y encon-
tré Dentinogénesis Imperfecta con una frecuencia de 1
caso por cada 8000 personas., Posteriormente en 1961 -
dié a conecer una mayor incidencia colectiva en una co
munidad norteamericana aislada, de 4,500 personas; com
puesta de negros, blances e indios, para la que fijd -
una proporcidn de 1 caso per 29 nacimientos (3.5%).

También reportd haber examinado mas de 5% fami-~
lias con Dentina Opalescente {asi 1a llamd) en las cua
les mhs de 100 personas resultaron afectadas, y ningu-~
na de éstas padecia Osteoglnesis Imperfecta,

Al principiar esros estudios, se considerd este
padecimiento como un defecto del esmalte, ya que los -
dientes afectados se observaban anormalmente desgasta-
dos por la atriciba.

También se le dié el nombre de Displasia de Cap
depont durante algin ‘tiempo, creyendo que se trataba -
de otra enfermedad; ya que Capdepont invéstigé caracte

risticas clinicas y genéticas en una familia francesa,
" establecid la enfermedad come un caricter antosémico -
dominante y le puso si nombre a esta alteracibn, perc_
poco después fué desechado.

Tampoco se usaron va los nombres de Dentina Opa
lescente Hereditaria o Dentina Hipoplasica Hereditaria.
{que eran los més usados), pues estas dos denominacio-
nes expresan el resultado y no la anatomia patolégica
de la enfermedad,

Tampoco se consideré correcto el término Odonto
génesis Imperfecta para calificar este padecimiento, . -
puesto que en la dentinogénesis imperfecta sélo la por
cidn ectbmesenquimal del diente esta alterada. Bl tér
mine que se usa comuamente hasta la fecha, es el de -
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«

Dentinogénesis Imperfecta, que fué dado .a conocer.como

ya explicamos anteriormente por Roberts 'y Schour .en -
1939, '

%
£

' E
. 7

H
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TEMA I1I

GENETTCA.,

La Dentinogénesis Imperfecta, como enfermedad‘hg
reditaria, requiere de una revisidn basica de los con--
ceptos de herencia.

Las leyes de Mendel son de gran importancia para
- el entendimiento de las enfermedades; el genotipo y el _
medio ambiente son la base de la salud,

Un postulado nos explica; que una caracteristica
en particular es determinada por un par de factores o -
genes, cada uno de los cuales esté ubicado en un sitio_
especifico o locus sobre un par de cromosomas. Esos ge
nes que forman un par son llamados alelos o alelomorfos;
éstos pueden ser iguales (homocigotes) o dlferentea (he
terocigotes).

La compostura facial genética de un’individuo; -
es llamado gerotipo, y el efecto gue es produc1do es ~
llamade fenotipo.

Los genes pueden ser dominantes o recesivos, por
ejemplo; en la piel, el pigmento es un car4cter dominan
te v la ausencia de &1, es considerado recesivo, tam~ -

ién puede ejemplificarse asi; D como dominante y d co-
mo recesivo: v

genotipo . - . fenotipo

o oD




D

0-sea, una persona del grupo D puede ser homoc1—
gote D D .0 heterocigote T d. ;

» También podpmoq encontrar Co—Dom1nanc1a en los -
genes, ‘como en los grupos de sangre A;. By O este ultl"
mo es recesivo, y A v B son co-dominantes, en los que -
ninguno inhibe al otro, los dos act@an al mismo nivel,
Antos alelos estén corpletamente expresadoa en el hete-
rocigote.

Para identificar plenamente una enfermedad heré-
dzda como una caracteristica domlnante, debe cumpllr -
" los siguientes postulados:

T - La enfermedad aparece en cada una de las ‘ge-
‘neraciones de la familia.

2.~ Los miembros sancs de la familia no transmi--
- ten forzosamente la enfermedad 2 sus hijos.

- 3.- Los miembros afectados son usualmente hetero 

E c1gotes, por lo consiguiente, si su coéHnyuge es normal
cada uno de su descendencia tendra el 50% .de- rlesgo de?f'
resultar dfeCtadO. ‘

4.~ Son afectados hombres y mujeres en igual ni-
“mero. : e

- Las cnfefmedades heredadas como »aracter Rece51—'*
vo son frecuentemente severas, pero reducen ei riesgo =
de la descendencia de los pacientes. Las caracteristi-~
cas de una enfermedad de carécter recesivo son: .

1.~ El nacimienlo de un nifio anormal es ususlmen.
te la primera indicacidén, de que existe una anormalidad.

2.~ Como en otros caracteres mendelianos, existe-
el 1iesgo de que los nuevos miembros de la famllla 2g-m




tén afectauoa. Aoi si un individuo afectado se une . -
con una peﬂsona normal ‘todos los descewdlenros serén. -
'por*adores del caracter recesivo.

3 =~ Los portadores heterocigotes pueden ser 1den
“tlflcados pcrque exhiben en menor grade 1a uonch16n.

-0tro modo de transmisién de anormalidedes genéti
- cas'eskpér: herencia ligada al sexo} ésto es, cuando w
" gene est4 situado sobre uno de los cromosomas sexuales_
(casi siempre el X).

-Herencia ligada al sexo como caracter recesivo. -
“Aqui la mujer heterocigote es insensible, paesto que eg.
‘té protegida por el alelo normal sobre ia x, Sin embar
gd, el hombre heterocigote es afectado, puesto que El“f,‘
v no 1leva el zlelo. i

‘De este modo, la enfermedad afecta hombres, pero
- es tramsmitida por ia mujer, como en la hemofilia.

v

Herencia ligada al sexo como caracter dominante,
En este caso las mujeres afectadas transportan el gene
2 la mitad de =us hijos e hijas, rientras que los hom—- . |
bres afectados tramsmiten sdlo a sus hijas,no puede ~
fransmitirse de un hombre a otro. Sin embarge hay un -
excese de victimas femeninas,

La transmisidn de las enfermedades genéticas es
més complicada ya que existen otros factores que inter-
vienen en la herencia, como:

Penetrancia,- Puede pasar que hﬁ,rasgd aunque -
" sez dominante, ocasionalmente se extravié una genera- -
'cién, entonces se,dlée que 1 caracteristica presentaz -
“reducida penetrancia. ‘ ’




“observarse,
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Expresividad.- Se ha observado en algunas fami--.
lias,donde un gene dominante produce un efecto variable
yva que en algunos la enfermedad era severa, mientras -
que otros tenian un defecto menor o sintomas muy lige--
ros de la enfermedad: en tal caso la caracteristica .~

Cmuestra expresividad vaeriable.

La penetrancia y la expresividad estén estrecha-
mente relacionadas., Y mientras que penetrancia es to--
tal o ningln asunto (el defecto no es detectado); la ex

presividad es variable (leve defecto o grave enferme- :,
- dad).

También puede OCUTrir que nos encontremos con He
rencia Intermedia; cuando el heterocigote difiere de
cualquier homocigote, la herencia se describe como In--
termedla, o sea un estado intermedio entre la enferme~a

i dad y lo normal.

Limitacién del sexo.- A una enfermedad que esté_
presente 36lo en un sexo se le da este nombre

. La calvi
‘cie prematura ec un ejemplo; e: heredada como un factor
auntosdmico domin

nante, pero se manifiesta en el hombre,
v raramente en la mujer.

Algunas veces, los genes situados por separado -

puedcn influirse matuamente en modo complejo; a esto se-

le 1lama Inieraccién de Diversos genes no alelos.

Otras caracteristicas hereditarias, gue svelen ~
won Multiractoviales Poligénicas Heredadas;.
en las que, clertas caracterfisticas, come la inteligen-

cia y la estatura, estdén influenciadas por muchos genes,

También algunas enferredades como Diabetes Mellitus e -

“hipercensidn, donde la linea de divisidn entre enferme-

dad y salud no esté claramente definida; sin olvidar -
que 108 Factores ambientales estén indudablemente com--
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plicados como estimuladores.

Podemos simplificar esto, si conocemos la Hetero
geneidad genética; en 1a que una sola caracteristica -
puede ser causada por diferentes genes, por lo que se -
dice que el rasgo es genéticamente hetercgéneo. Algu--
nas veces las enfermedades pueden ser distinguidas de -~
cualguier otra, sobre fundamentos clinicos; por ejem- -
plo, los diferentes tipos de distrofia muscular, pero -
otras veces las dos condiciones son casi indistingui-~ -
bles. La prueba mis directa, de que genes diferentes -~
estén complicados, la encontramos epn dos individuos con
defectos similares heredados como un Cardcter autosdmi~
co recesivo, gue al unirse producen una familia normal.

Fenocopias,- Estas caracteristicas pueden ocu- -
rrir en ausencia de los genes, los cuales, es sabido -
‘producen un particular efecto en otras familias, Los -
efectos de error genético pueden ser de esta manera co-
piados por otros factores supuestamente adquiridos. Es-
tas fenécopias no son heredadas.

Es importante para este trabajo, hacer hincapié_
en la Herencis Dominante AutosdOmica.- 51 un paciente -
tiene una enfermedad causada por un gene dominante aunto
sémico {autoséricos son los cremosomas del 1 al 44 no -
relacionados con el sexo) serd usualmente heterocigote
habiendo recibide el gene mutante de un padre afectado.
Las caracteristicas de una enfermedad dominante autosd-
mica son las siguientes:

a).~ Uno de los padres del paciente debe tener -
la enfermedad también (a mencs que nos encontremos}coqu‘
una nueva mutacidén o ilegitimidad por matrimonio entre
parientes). e :

b).~ Un padfe afectado transmitiré la eﬁfermedad,




aproximadamente a la mitad de su descendenc1a, 1ndepeﬁ—
dientemente del sexo.

¢).- Un nifio no afectado, nunca transm1t1ra 1a = -
enfermedad, N '

Patrén de un Desorden Dominante .
Autosémico,

& he »Hi 1 MJ; AT

Herencia Recesiva Auto. anica.- Las e.fermedades

genéticas que son transmitidas como recesivas autosdmi-
cas, requieren el gene mutante en doble dosis, lo que -
representa un nomocigote. El individuo afectado por lo
consiguiente hereds un gene mutante de cada padre, quie
nes son neterocigotes por la enfermedad. No obstante,-
los padres heterocigotes son usualmente, clinicamente -
normales. )

Si un individuo con una enfermedad autosbmica re
cesiva, al unirse con una persona normal, todos sus ni-
flos o nifias serén portadores de un gene mutante,



1%
Caracteristica Recc31va Auto¢om1ga (noLar matri~
monio consanguineo).

[ Homvre B
O Majer @

Sanos  Afectados
T e

e K \

o
111

v

L L‘”(L e é b E YT |
Do m & & v
Debemos. recordar qué lo que sé transmite sin al-

teracién, no es el carécter, en'si, sino el gene c fac-.

tor genético, elemento cuya presencia es necesaria para
la manifestacibén del caracter.

También es importante conocer las propiedades -
fundamentales de los genes, que podrian resumirse en Ji

1).~ Capacidad de dirigir la form1c10n de una’ ré17 
"Dllca exacta de si mismos.

 ,) - bapac1dad de mutar, esto es, de’ sufrlr aite
rac1ones sxn perder la facultaa de feproduc1rse.,”

3).~ Capacidad de dirigir la f ormaulon de enz’
mas u otras proteinas.
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TEMA T1I

CARACTERISTICAS GENERALES

CARACTERISTICAS CLIKICAE.

Los dientes afectados por Dentinogénesis Imper--

fecta, presentan por lo regular los siguientes signos y
sintomas:

El color de los dientes afectados puede variar -
desde el gris amarillento translicido, al café azuladc
opaco. A la transiluminacién los dientes son excesiva—
mente opalescentes. Tienen un alte grade de transluci-
dez debido a la rara estructura de la dentina, mis bien
que por camblos en el esmalte, como al pr1nc1p10 se -
crefa. '

El esmalte tiende a desmoronarse; es muy finc vy

mas facil de fragmentarse que el esmalte normal, a par-

A”tir de la unién amelodentinaria anormal en la mayoria -

de los casos, auwnque clinicamente aparece casi normal.-

La severidad de la caracteristica en cada diente, varia

con la época y el particular desarrollo del diente, au-

E ‘nado por las complicaciones genéticas. Aunque por 1o -
: " reqular los dientes tienen una erupcidén normal, y pre--
sentan los teiidos intactos, asi como un ¢olor natural,
perc, ensequida de la erupcidn tienden a romperse pror-
tamente, y presentan una atricidn excesiva, y empiezan

a cambiar su color.

. Bl color llega a variar mucho en cada individuo,
' y atn dentro de la misma denticidén hasta llegaf al café
obscurc (que no es causado por la ob‘iteracién de la ca
mara pulpar, sino debldo a deposltos mlnerales en log -
tibulos dentinarios).
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Este padecimiento puede presentarse en ambas den
ticiones; descidua y permanente. Sin embargo la denti--
cibén temporal es la mis afectada en la denticidn perma-
nente los incisivos son los mas afectados, seguidos de
los primeros molares permanentes, principalmente.

La mayoria de las veces los dientes estdn suje--
tos a una anormal atricién (ayudada por el débil esmal-
te), y una fuerte tendencia a fracturarse, especialmen-
te en el area cervical, las coronas aunque muy desgasta
das, tienen dimensiones nermales.

Al perderse el esmalte en ocasibn temprana, por_
haberse fracturado ¢ desmoronado, en especial en las su
perficies oclusales e incisales, gueda al descubierto
la dentina subyacente, que es muy blanda y que sufre un
desgaste r&pido y excesivo, y las caras oclusales é in-
cicales se aplanan a menudo gravemente, y con frecuen--
cia los dientes estéan desgastados e igualados hasta el
nivel de la linea gingival,

Por la alricién excesiva, los dientes sufren una’
considerable pérdida coronal, que afecta en mayor magni .
tud a los dientes anteriores que a los. posteriores. Pe-
ro a pesar del extremo desgaste coronal y del rebaje de

“la dentina, es muy raro encentrar en ellos exposicién -

pulpar.

Por lo regular, son los dientes desciduos, los -

- que se.rebajan o desgastan mas hacia el proceso alveo—-
q

lar, ya que los permanentes son menos susceptibles a la
atricidén anormal.

Estos dientes, no parecen ser mls susceptibles, -
ni estén sujetos a la caries mas que las piezas denta--—

les normales, inclusive hay una reduccién de tendencia
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cariosa en este padecimiento. .

Aungue es minimo, el patrén de ataque carioso en
este defecto, es un tanto extraiio, ya gue la cavidad -~
tiende a ampliarse lateralmente, al contrario de lo noy

-mal, o sea pulpalmente, ya que por la falta de tibulos_
dentinarios, la fuerza de progresidén ocurre en direc- -
cibn lateral.

Las pruebas de vitalidad nos muestran que estos
dientes presentan vitalidad, con una menor sensibilidad
a los cambios térmicos,




CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS.

Lac radiografias muestran, que los dientes que -
no han hecho erupcidn presentan una formacidn adamanti-
na normal, que las corunas de esos disntes son excesiva
mente bulbosas, con unza marcada constriccidn cervical.

En estudios radiogréficos de dientes afectados,-
se encontré tambiéu, que las raices son peyuefias, romas
y delgadas, y adermas como caracteristica patognoménica
de ecte padecimiento, suele sncontrarse la clmara pul--
par, asi como los conductes radiculares con una obiite-
racidén generalizada, »or la formacidén de nuevo material
calcificado (dentina). La obliteracidén puede ser par--
cial o total, ocasionalmente puede encontrarse como evi
dencia, un pequetio ragiduc de camara pulpar.

La cémara pulpar puede ser encontrada usualmente
en dientes desciduwos y raramente en los permanentes, -
por.lo que se deduce que la cbliteracién no es tan cons
tante en los dientes desciduos como en los permanentes.
Por lo regular la obliteracién pulpar ocurre aates de -
establecerse la atricidn, v es mac marcala en la parte

CCoronal de la chmara pulpar. ' V

También suelen ocurrir fracturas radiculares es-
portaneas {inclusive varias en un mismo pacien‘e) que -
presentan &reas de varefaccidn periapical: las cuales -
se pueden observar también en radiografias de dientes -
sin evidencia clinica de exposicién pulpar. Las é&reas -

radiolticidas periapicales pueden presentarse especial-~

mente en la denticidén temporal.

Radiogrificamente, el cemento, el perlodonfo y -
el hueso de soporte aparecen normales.
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CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS

El aspecto histoldgico de estos dientes, acentia
el hecho de que se trata de ima perturbacibn ectomesen—
quimatosa. Ya que el aspecto del esmalte es normal, ex
cepto por su matriz peculiar, gue en rezlidad es una ma
nifestacidén de la perturbacibn dentinaria, y porque en

ocasiones piesenta insuficiente mineralizacidn, o es -
m&s delgado de lo comin., El cemento se presenta un po-
co irregular, o normal.

La unibdn amelodentinaria carece de festoneado, -
el cual deberis enlazar esmalte y dentina, pero aqui se
presenta casi liso, por lo que el esmalte tiende a frqg
turarse, lo que ¢a lugar a la ré&pida pérdida del esmal-
te coronal. i .

: L« dentina muestra gran irregularidad en eétruce

L tura nicroscopica (lo cual probablemente cuenta para -
las variaciones de color). Histolbgicamente aunque la
dentira periférica puede estar relativamente normal, -
subsecuentemente se iré estropeando y enfermara progre-
sivamente. En general, la dentina est& hipomineraliza-
da, v muestra una caracteristica colocacidén irregular -
de los tibulos dentinarios y una mineralizacién anormal,

" E1 manto de la dentina es anormalmente archo.

En la dentina circumpulpar, formada posteriormen
te, los thbulos dentinarios estén disminuidos en ntmero,
progresivamente se vuelven m&s escasos e irregulares, -
‘adembs pueden encontrarse inclusiones celulaves (proba-
blemente odontoblastos), y no es raro encontrar grandes
; zonas de matriz sin calcificar. Los tubulos tienden a
e aumentar su difmetro; por lo que son menos numerosos de
lo normal en un volimen dado de dentina. En algunas.zo
nas puede haber ausencia completa de tibulos. ‘
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Los odontoblastos tienen sdlo una capacidad limi
tada para formar una matriz dentinaria bien organizada,
y parecen degenerar con facilidad y pueden resultar - :
atrapados en esa matriz, como se menciond anteriormente. b

Asi pues, los odontoblastos parecen aptos para -~
depositar sdlo una limitada cantidad de dentina normal.
Después de esta, continia formando sélo dentina irregu- i
lar. (La dentina circumpulpar). :

La marcada atricidn es explicable, ya que cuenta
con la ayuda de la forma patoldgica de la unidn amelo--
dentinaris, y acsi el diente llega a rebajarse tanto, -
hasta exponer la dentina, lo que trae por consiguiente_
la invasidén bacteriana; justificando de este mode las -
&reas de rarefaccién periapical.

Siguiendo el curso de los estudios histoldgicos,
se observa que la cémara pulpar muestra una oblitera- -~
cibn en forma de tejido duro, asi como los conductos ra :
diculares. Ambos, cémara y conductos pulpares, pueden_ ?
estar parcial o completamente obliterados por dentina ~ ‘
Hmagmm&w,oim@@lw.

El volumen de la pulpa se empieza a reducir por ‘ f
la formacién continua de dentina irregular; ésta tiene '
una estructura laminar exagerada, v unos pequefios y an- :
chos téibulos dentinarios, que siguen un curso anormal, - :
ya que se han reportado gran desarrollo de tibulos co-~-
rriendo en direccién axial, en el lugar de la chmara y ;
canales pulparas.

La dentina irregular también tiene un nimero con
siderable de inclusiones vasculares, las cuales estén - 5
rodeadas por dentina altamente mineralizada. '

- La mineralizacién de la dentina irregular es de-.
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ficiente, la forma esférica de mineralizacidn tipica de
la dentina normal est& totalmente ausente. Por lo que
la dentina irregular también muestra una reducida micro
dureza, Asi como también, la presencia de gran canti-~-
dad de dentina interglobular es indicativa de calcifica
cidén deficiente.

La reduccibén de tendencia cariosa en este padeci
miento, puede ser debido a la reduccibén de invasidn nu-
mérica de tibulos en la dentina.
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CARACTERISTICAS FISICO-QUIMICAS,

Los anblisis quimicos de la dentina defectuosa,-
han mostrado una reduccidn de avrovimadamente el 10% en
el componente inorgénico, siendo menor que el de la den
tina normal, el contenido de agua e¢s vasi el doble que
en la dentina normal, a veces aumenta hasta un 60%.

En un estudio histoquimico de la dentina irregu-
lar, se ha demostrado un sedimento «normal de proieina-
carbohidratos, sustancia que no e€s apta a combinar con
minerales en la forma normal.

La densidad, la absorcidn de rayos X y la dureéa
de la dentina son bajas. C

Pruebas de la microdureza han confirmado la apa-
rente blandura de la dentinz, observada durante el exa-
men clinico, y han mostrado una reduccidén de casi.la mi
tad, comparada con especimenes normales; la microdureza
de la dentina afectada se aproxima a la del cemento, lo '
que explica la rapida atricidn de los dientes afectados, -
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TENA" IV
CASQS CLINICOS

~ Enseguida presentamos el estudio de una feimilia -
afecrada por 1a Dentinogénesis Imperfecta, Forrada por
% wiembros, de los cuales 5 resulteron afectados y 4 - -
son 5ahos. El padre no padecid ecta alteracibn pero la
madre-si. Entre sus demés hijos tuvieron gemelos, el -
vardn resultd afectado, y su gemela estd sana. Las si-
guientes l&minos corresponden a algunes de los hijos de
esta familia,

Figura # 1.

Como podemos observar este paciente presenta prd
Ctesis mul ajustadas en los Incisivos Centrales y Latera
les, que Fueron realizadas por 12 urgencia tanto estéti
¢ como funcional, a temprana edad, pero en los caninos
aun puede observarse la coloracidn amarillenta translu-
cida con destellos griséceos, y en los que el &ngule ip
cisal no existe por ausencia del esmalte, dejando al 41
descubierto 1a dentina, o :




Figura # 2,

El mismo paciente, en una vista pcsterior derc-
¢ha (Fig. # 2) nos muestra que esta persona fué afecta
da con gran szeveridad, ya que presentar la alteraciéq_
dientes anteriores y posteriores, nbétese que el desgus
te en el canino es lateralmente, v no en direccidn cér
vice incisal como ocurre en el natidn carioso.

En la figura inferior (Fig. #3) tenemos una vis
ta posterior izquierda, en 1a que también erncontramos_
prétesis. La arcada inferior no resultd afectada, a -
excepcidn de los primeros molares, que como ya dijiros
son los mas afectadns, degpués de los Incisivos.
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En la figura 4 tenemos a vn paciente que nc  w--
‘sulté afectado, 1o que comprueba que en este padccimien
“to, la penetrancia v la expresividad son variables, EI
dncisivo central derecho presenta también una mala pré-
~tesis por fractura trawsatica. En generél los dientes_
no presentan mayor indice de caries, a pesar de la hi--
giene bucal deficiente,

Figura # 4

Este paciente es el gemelo vardn, fue el mas se-
veramente afectado por la.Dentinogénesis Imperfecta, -~
(Fig. 5). Es evidente el color café obscurc, principal
mente en los dientes superiores, asi como la anormal -
atricidn de lo. incisivos centrales en los que la super
ficie incisal =3t4 incompleta, por haberse fracturado -
el esmalte, ya que es sumamente débil, pere a pesar de
ello, todas las coronas tienen dimensiones normales.

Los caninos estén igualmente o mas afectados que
los incisivas, aungue aun no presentan atriciébn. El in-
cisivo central izquierdo inferior presenta en menor gra
do la alteracidn, color wun poco mas claro cue los supe-
riores, y ningin desyaste anormal. '
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Figura # 5

Figura # 6

El mismo paciente, en vistas posteriores, (figg._
ras # 6y # 7), en las que podemos observar, que los -~
primeros molares superiores presentan prdtesis por ha-
ber sido afectados, lcs premolares de ambos lados pre-




sentan también la alteracién. severumerte, sor de cclo:
café obscurc y presentan desgaste por atricién anorimul,

"En la arcada inferior esthn afectados los

dos premolares, que presentan atricién excesiva,

. moles primeros molares, tembién de embos lados, que te-
-nian las caras oclusales desgastadas casi hasta el ni--
v:1 de 1a linee gingival antes de la prétesis. '

Figura # 7

Las figuras. # 8 y # 9 nos muestran a una pacian
te cbmpletaﬁente sana que es uno de los gemelos, en'que_
el varbu fué afectado (Fig. # 5) y su gemela no, la pri
mera es una vista anterior, y la segunda posterior,' en
las que podemos observar que no hay ninguha alteracién.




Figura
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TRATAMIENTO

El tratamiento de los pacientes con Dentinogéne-
sis Imperfecte esté dirigido principalmente a evitar la
pérdida del esmalte y la subsiguiente desaparicidn de -
la dentina por atricién. Las coronas metdlicas han si-
do empleadas en dientes posteriores, <on éxito conside~
rable, aunque debe ponerse cuidado en la preparacidén -
del mutién.

Posteriormente en la denticién permanente se in-
dica el uso de coronas totales idealmente combinadas en
oro cerimico. : S - '
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TEMA V

CONCLUSIONES

La Dentinogénesis Imperfecta es una alteracidén here
ditaria dominante que no esté& ligada al sexo.

La denticién descidua resulta més afectada que la -

permanente,

La expresividad y la penetrancia varian mucho, in--
clusive dentro de la misma familia, como lo demues-
tra el caso de los gemelos.

La arcada infericr resulta menos afectacq,'

A pesar de que exista atrisién, es raro: encontrar -
ewposlclén pulpar,

Debe tenerse cuidado al preparar cav1dades ] muno-—’

nes en estos dlenfes, por su tendenc1a a3 fracturar-
se.

Las personas afectadas ‘por esta alteraCLén no pre-—
sentan mayor 1nc1denc1a de caries, incliusive en al-
gunas es menor. ‘




BIBL IOGRATFTIEA

Goodmnan Richard M.
Genetic Disorders of man
Edit, Little Brewn and Company.

Thoma Xurt H.
Patologia Bucal, Tomo I
Edit. U.T.E.H.A., 1959.

Witkop.
Oral Surg. Vol. 32 No. 2
Jul-8ept. 1971 £€96-301.

Willian A. Miller,
Oral Surg. Vol. 35 No. 2
Feb. 1973 180-185.

Winter B, Gerald.

Dental Clinics of North Amérlca;
Vol. 13 No. 2 Apr. 1909 305 368f

Yamane G, M.
Dental Clinics of N, A.
March 1960 1%9-171.

J.J. Pindborg

Dental Hard Tissues
Phatology of the

Edit. W.B. Saunders Company.

J.B. Walter and M.S. Israel
General Pathology 3a. ed., 1970
Bdit. J. and A. Churchlll




	Portada
	Sumario
	Prólogo
	Tema I. Historia
	Tema II. Genética
	Tema III. Características Generales
	Tema IV. Casos Clínicos
	Tema V. Conclusiones
	Bibliografía



